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Huntingtonova  bolest  predstavlja  nasljednu  (autosomno-dominantnu)  progresivnu  i
neumitno fatalnu neurodegenerativnu bolest, koja dovodi do propadanja i smrti  živčanih stanica
u mozgu.  Mutacija  u genu huntingtin sastoji  se od višestrukih ponavljanja  nukleotidnih baza
citozina, adenina i gvanina, a mutirani gen se prenosi na 50% potomaka što označava  autosomno
dominantno nasljeđivanje.  Mutirani  huntingtin gen dovodi do proizvodnje mutiranog proteina
Huntingtin koji se postupno nakuplja unutar moždanih stanica uzrokujući oštećenje i staničnu
smrt u određenim područjima mozga, sa predilekcijom u bazalnim ganglijima.
Trijada  simptoma  u  vidu  nevoljnih  pokreta,  kognitivnih  poremećaja  te  psihijatrijskih
manifestacija su glavno obilježje  u kliničkoj slici bolesti.Tijek bolesti je neumitno progresivan,
te dovodi do smrti,prosječno oko 15 godina od samog početka.Dijagnoza se temelji na pozitivnoj
obiteljskoj  anamnezi,  karakterističnim  kliničkim  nalazima  i  genteskom  testiranju  ;otkrivanju
trinukleotidnih CAG ponavljanja u genu za huntingtin protein (>35 ponavljanja).  Liječenje je
simptomatsko te  najčešće  usmjereno na glavne simptome,  koreju te  psihijatarske  poremećaje
poput depresije i anksioznosti. Glavni cilj liječenja je poboljšati kvalitetu života te postponirati
pojavu medicinskih komplikacija.
Progresija  bolesti  dovodi  pacijenta  do  potpune  ovisnosti  u  svakodnevnom životu,  što
dovodi do potrebe za potpunu skrb  pacijenta, te je neophodna   multidisciplinarna zdravstvena
njega  i  potpora,  kako  za  oboljelog  tako  i  za  obitelji  koje  ujedno  snosi  i  najveći  teret
bolesti.Posebnu važnost  ima i  genteska komponenta  bolesti,koja  za sobom povlači  specifične
implikacije  za cijelu obitelj. 
 
Ključne  riječi:  huntingtin,  koreja,  kognitivna  disfunkcija,  psihijatrijski  simptomi,
zdravstvena skrb
ABSTRACT
Huntington's disease is an inherited (autosomal-dominant) progressive and inevitably fatal
neurodegenerative disease, which leads to the destruction and death of nerve cells in the brain. A
mutation  in  the  huntingtin  gene  consists  of  multiple  repetitions  of  the  nucleotide  bases  of
cytosine, adenine and guanine, and the mutated gene is transmitted to 50% of offspring indicating
autosomal  dominant  inheritance.  The  mutated  huntingtin  gene  leads  to  the  production  of  a
mutated Huntingtin protein that gradually accumulates within brain cells causing damage and cell
death in certain areas of the brain, with predilection in the basal ganglia.
The triad of symptoms in the form of involuntary movements, cognitive disorders and
psychiatric manifestations are the main features in the clinical picture of the disease. The course
of the disease is unmistakably progressive, leading to death, on average, about 15 years from the
beginning. The treatment is symptomatic and usually focuses on the main symptoms, chorea and
psychiatric disorders such as depression and anxiety. The main goal of treatment is to improve the
quality of life and to postpone the occurrence of medical complications.
The progression of the disease leads the patient to complete dependence in daily life,
leading to the need for complete patient care, and multidisciplinary health care and support is
needed for both the patient and the families who bear the brunt of the disease. disease, which
entails specific implications for the whole family.
Key words: huntingtin, chorea, cognitive dysfunction, psychiatric symptoms, health care
1. UVOD
Huntingtonova  bolest  (HB)  je  progresivni  neurodegenerativni  poremećaj  razgradnje
neurona u mozgu, koja dovodi do postupnih promjena sposobnosti osobe da kontrolira pokrete
lica i  tijela,  promjena u mentalnom ponašanju te različitog stupnja raspoloženja i psiholoških
poremećaja  (1,2).  Ova  kombinacija  simptoma  predstavlja  jedinstvene  izazove  za  dugotrajnu
zdravstvenu skrb. 
Bolest je autosomno dominantno nasljednog karaktera i obično nastupa između 30 i 50
godine života, a prevalencija Huntingtonove bolesti je 3 do 7 bolesnika na  100.000 stanovnika
(3).
HB može uzrokovati različite obrasce simptoma između pacijenata, a različitost se može
uočiti i unutar iste obitelji. Neizbježna progresija bolesti bolna je za obitelji i prijatelje, a većina
pogođenih obitelji  će  imati  više  od jednog oboljelog člana.  Kroz generacije,  prenosi  se teret
pojedinca  koji  zna  da  je  genetski  pozitivan  na  HB  te  da  ga  čeka  progresivno  pogoršanje
simptoma.
 Nema specifičnog lijeka,te nam je dostupno samo simptomatsko lječenje za olakšanje
samih  simptoma  bolesti,  dok  su  potencijalni  specifični  lijekovi  u  fazi  istraživanja  sa  ciljem
usporavanja ili zaustavljanja tijeka bolesti. Sada postoje i genetski testovi za HD, koji ljudima
koji su izloženi riziku od bolesti daju mogućnost da planiraju svoje zdravlje i zdravlje budućih
generacija. 
U ovom radu biti će opisana Huntingtonova bolest te njeni tipični simptomi, te uobičajeni
načini liječenja simptoma bolesti. Također, razraditi će se pristup bolesnicima te ključne uloge
medicinske sestre u zdravstvenoj njezi bolesnika oboljelih od Huntingtonove bolesti.
2. HUNTINGTONOVA BOLEST – GENETSKA OBILJEŽJA
Huntingtonova bolest je nasljedna bolest, a uzrokovana je autosomno dominantnim tipom
nasljeđa, što znači da svako dijete roditelja s tom bolešću ima 50% šanse da nosi oboljeli gen i
razvije bolest (4). Ukoliko osoba ima jednu kopiju neispravnog gena, razvit će se Huntingtonova
bolest. Ako dijete ne naslijedi neispravan gen, on ili ona neće razviti Huntingtonovu bolest i ne
može  je  prenijeti  na  svoju  djecu.   Međutim,  ponekad  je  uzrok  idiopatski  odnosno  nepoznat
budući da oboljeli nemaju poznatu obiteljsku povijest Huntingtonove bolesti.  
Slika 1 Obrazac autosomno dominantnog naslijeđivanja (5)
Izvor: A Physician’s Guide to the Management of Huntington’s Disease (3rd edition) | Huntington’s 
Disease Society of America [Internet] Dostupno na: https://hdsa.org/product/a-physicians-guide-to-the-
management-of-huntingtons-disease-3rd-edition/
Mutacija gena je pronađena na kromosomu 4, i predstavlja prošireni triplet koji kodira
abnormalnu  verziju  Huntingtin  proteina,  koji  se  nakuplja  u  živčanim stanicama  i  dovodi  do
njihovog  uništenja  (4,6).  Točna  funkcija  Huntingtin  proteina  je  nepoznata,  ali  istraživanja
pokazuju da je široko rasprostranjena u mozgu i povezana s transkripcijom, prometom proteina i
proizvodnjom energije (2,7). Mutacija gena rezultira ponavljanjem baza citozina (C), adenina (A)
i gvanina (G) u pacijentovoj DNK, odnosno u sekvenci DNK imamo višestruka ponavljanja CAG
(triplet baza). Broj ponavljanja može varirati, sa samo 38 ponavljanja ili čak 121 ponavljanjem
(4). Broj ponavljanja CAG-a povezan je s pojavom bolesti, a  povećani broj ponavljanja povezan
je  s  ranijim  pojavljivanjem  simptoma,  te  težom  kliničkom  slikom.  Ljudi  koji  nemaju
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Huntingtonovu bolest također mogu imati ova ponavljanja, ali broj ponavljanja će biti manji od
35 (Tablica 1). 
2.1. Juvenilni oblik Huntingtonove bolesti
Juvenilna Huntingtonova bolest je vidljiva kod osoba mlađih od 20 godina (5). Pet do
deset  posto  svih  slučajeva  Huntingtonove  bolesti  su  djeca  ili  adolescenti  (8,9).  Broj  CAG
ponavljanja se ne mijenja tijekom života i geni sa normalnim ponavljanjem se stabilno prenose u
slijedeće generacije, dok su povećanja CAG ponavljanja sklona još većem povećanju pa djeca
koja naslijede abnormalni gen imaju veliki broj ponavljanja u početku(10). Prisutna je mutacija
gena koja rezultira ponavljanjem CAG parova baza, ali ponavljanja će biti u većem broju nego
što se vidi kod pacijenta koji razvija znakove i simptome kao odrasla osoba. Broj ponavljanja
veći od 60 povezan je s dobi od 10 do 20 godina, a vrlo visoki broj ponavljanja, preko 80  se
manifestira  kod  oboljelih  mlađih  od  10  godina  (9).Nakon  što  se  maloljetniku  dijagnosticira
Huntingtonova bolest, prosječno trajanje života je do 10 godina što je puno manje nego li kod
odraslih (4). Juvenilna Huntingtonova bolest može napredovati brže nego u odraslih.
Tablica 1 Broj ponavljanja tripleta baza u DNK i stanje bolesti 
Broj CAG tripleta u genu za
huntingtin protein
Stanje bolesti Starost
6-35 Zdrava osoba (normalni aleli) /
>28 Mejotska nestabilnost /
28-32
Granično pozitivan gen (neće se




Bolest  je  prisutna  ili  će  se
sigurno razviti
Odrasli 30-50 godina
>60 Specifično za juvenilni oblik Adolescencija
>80 Specifično za juvenilni oblik Djeca mlađa od 10 godina
Izvor: Pogledić I, Relja M. Huntingtonova bolest. Liječnički Vjesn. 31. prosinac 2012.;134(11–12):0–0 i
Nopoulos PC. Huntington disease: a single-gene degenerative disorder of the striatum. Dialogues Clin
Neurosci. ožujak 2016.;18(1):91–8.
U tablici  1 je prikazan broj ponavljanja tripleta baza i dob oboljelih te je vidljivo da je broj
ponavljanja CAG  obrnuto proporcionalan s dobi. Djeca i mladi imaju veći broj ponavljanja u
odnosu na starije oboljele od Huntingtonove bolesti.
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3. PATOFIZIOLOGIJA
Huntingtonova bolest utječe na cijeli mozak,sa predilekcijom za određena  područja kao što su
bazalni  gangliji,  striatum i moždana kora su zahvaćeni  u većoj mjeri  (2).  Bazalni  gangliji  su
skupina jezgri odgovornih za kretanje, jezik, misao, emocije i motivaciju, dok je moždana kora
odgovorna za misao,  percepciju,  jezik  i  pamćenje.  Bazalni  gangliji  su presudni  za  izvođenje
glatkih i kontroliranih pokreta. Striatum je ključna komponenta bazalnih ganglija. Moždana kora
je područje mozga u kojem se odvija najviša razina neuralne obrade. Kod Huntingtonove bolesti,
neuroni (živčane stanice) koje nose mutirani protein huntingtin odumiru procesom stanične smrti
ili nekroze (2,9). U vrijeme smrti, mozak pogođen Huntingtonovom bolešću imat će prosječni
gubitak volumena od 20%, uglavnom u striatumu i cerebralnom korteksu, a čak do 70% živčanih
stanica u nekim od slojeva može biti izgubljeno (11).
Slika 2. Atrofija mozga
 Izvor: Perkins A. Highlighting Huntington disease. Nurs Made Incred Easy. kolovoz 2017.;15(4):28.
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4. SIMPTOMI
Pacijenti  s  Huntingtonovom  bolešću  imaju  somatske,  psihijatrijske  i  socijalne
probleme(9,12). Simptomi se mogu podijeliti u tri glavne skupine, a to su poremećaji pokreta,
kognitivni poremećaji i psihijatrijski simptomi. Prvi znakovi i simptomi se obično  javljaju u dobi
od 30 do 50 godina (3,4),te se progredijentno pogoršavaju u razdoblju od 10 do 25 godina. Brzina
kojom  simptomi  napreduju  i  vrijeme  u  kojem  su  prisutni  mogu  se  razlikovati.  Općenito,
kognitivni znakovi povezani s Huntingtonovom bolešću postaju očiti prije problema s kretanjem.
Ipak jedan od najranijih i najkarakterističnijih znakova i simptoma Huntingtonove bolesti
je  nenamjeran  pokret  odnosno trzaj  udova,  torza  i  lica  nazvan koreja1 (13).  Uz koreju,  neki
pacijenti imaju rane znakove i simptome u vidu  promjene raspoloženja, depresije, razdražljivosti,
poteškoća  u  vožnji,  te  probleme  s  pamćenjem,rasuđivanjem  i  donošenjem  odluka.  Pojedinci
mogu dobiti dijagnozu mentalnog poremećaja,poglavito ako nema podatka o obiteljskoj povijesti
Huntingtonove bolesti.
Slika 3. Tijek Huntingtonove bolesti
Izvor: Bates GP, Dorsey R, Gusella JF, Hayden MR, Kay C, Leavitt BR, i ostali. Huntington disease. Nat
Rev Dis Primer. 23 2015.;1:15005.
1 Potječe od grčkog riječi za ples i opisuje nekontrolirane brze pokrete nogu i ruku koji nalikuju plesu i koji se vide 
kod oboljelih; https://en.wikipedia.org/wiki/Chorea
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Na  Slici  3  je  prikazan  tijek  razvoja  simptoma  Huntingtonove  bolesti  u  korelaciji  s
funkcionalnim  sposobnostima.  Period  prije  znakova  i  simptoma  po  kojima  se  HB  može
dijagnosticirati se naziva premanifestna faza  (14). U predsimptomatskoj fazi, HB je potvrđena
genetskim  testom  no  pojedinci  nemaju  znakova  i  simptoma,  dok  tijekom  prodromalne  faze
suptilni znakovi i simptomi mogu biti prisutni prije dijagnoze i obično se temelje na motoričkim
simptomima(14,15). Iz slike se također može uočiti da manifestacija bolesti dovodi do značajnog
pada funkcionalne sposobnosti i poremećaji pokretljivosti se naglo pogoršavaju.
Znakovi i simptomi koji se mogu vidjeti kod juvenilne Huntingtonove bolesti mogu se
razlikovati od onih zabilježenih kod odraslih. Za razliku od odraslih osoba s Huntingtonovom
bolešću,  kod oboljelih  u  maloljetnoj  dobi  obično je  prisutna  blaga  koreja  ili  čak  ne  postoje
nikakvi  nehotični  pokreti.  U  mnogim  slučajevima,  pojedinci  će  biti  simptomatični  nekoliko
godina prije postavljanja dijagnoze, navodeći da su počeli imati poteškoća s zadacima, kao što su
pisanje u školi, bavljenje sportom i tako dalje. 
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4.1. Poremećaji pokreta
Manifestacije  poremećaja  pokreta  uključuju  suptilne  promjene  u  pokretima  očiju,
poremećaji koordinacije te manje nevoljne pokrete,koje tijekom bolesti postaju izraženije.  
Gubitak  kontrole  voljnih  pokreta  dovodi  do  nespretnosti,  ispadanja  stvari  iz  ruku,
promjena u rukopisu,  nerazgovjetnog govora i  abnormalnosti  u  hodanju pa se često kaže  da
oboljeli »hodaju poput pijanca«. Vremenom se povećavaju poteškoće pri pokretu što u početku
uključuje složene aktivnosti koje bi osoba mogla raditi u svakodnevnim aktivnostima, te  kasnije
dolazi do otežanog govora ili izvođenja pokreta koji zahtijevaju više od jednog ili dva koraka.
Ovisno o vrsti posla koji pacijent radi, motorički će znaci prije ili kasnije ometati izvedbu, čak i
ako su psihijatrijske i kognitivne promjene još uvijek u pozadini. 
S produljenjem trajanja bolesti javljaju se i drugi nevoljni pokreti(distonički pokreti), te
promjene  u  voljnoj  motorici(bradikineza),te  poremećaj  tonusa  mišića(  rigor)2 (16).  Distoniju
karakteriziraju spori pokreti mišićne kontrakcije koji dovode do abnormalnog položaja i držanja
tijela, a ponekad može biti prvi simptom poremećaja pokreta kod Huntingtonove bolesti(9). Stoga
je oštećenje u voljnoj motoričkoj funkciji rani znak bolesti. Okulomotorni poremećaji javljaju se
rano  i  progresivno  se  pogoršavaju(12).  Disfagija3 se  javlja  u  kasnim  stadijima,  kao  i
inkontinencija4 te bolovi.
2 Ukočenost; http://www.mojezdravlje.net/Registar-medicinskih-pojmova/Detaljno/1912/rigidnost.aspx
3 Otežano gutanje; http://www.msd-prirucnici.placebo.hr/msd-simptomi/disfagija




HB nepovratno dovodi do demencije i gubitka mentalnih sposobnosti. Važno je spomenuti
da kognitivni deficiti  mogu prethoditi  motoričkim simptomima te da postoje slučajevi gdje je
dijagnoza napravljena prvi put na temelju motoričkih abnormalnosti, iako su kognitivni deficiti
već dostigli razinu demencije (12). Najranije promjene odnose se na izvršne funkcije odnosno
donošenje odluka, pokretanje aktivnosti, obavljanje više zadataka, izvršavanje zadataka i druga
složena ponašanja (9).  Učenje novih vještina je također  teško. U konačnici,  oboljeli  nemaju
kognitivne vještine za upravljanje vlastitim kućanskim poslovima ili čak svakodnevnim životnim
zadacima kao što su priprema obroka, kupanje i odijevanje. Iako govor može biti vrlo narušen u
kasnim fazama, obično oboljeli razumijevaju značenje riječi te su sposobni govoriti. Osobe s HB
obično prepoznaju ljude i stvari oko njih, čak i u kasnim stadijima bolesti. 
Zanimljivo je da oboljeli pokazuju dobru memoriju ukoliko im se pitanja postavljaju u
vidu prepoznavanja (5). Primjer je postavljanje pitanja »Kada imate liječnički pregled danas?« na
koje oboljeli  možda neće odgovoriti  točno, no ukoliko mu se ponudi pitanje  »Je li  liječnički
pregled danas u 8 ili 9 sati?« oboljeli odgovori točno što ukazuje na dobro pamćenje i pohranu
informacija, ali usporen pristup pohranjenim informacijama.
Nadalje, mentalna manipulacija osobnim prostorom postaje narušena pa prosudba o tome




Psihijatrijski  i  bihevioralni  simptomi  imaju  širok  spektar  i  često  uključuju  depresiju,
tjeskobu, razdražljivost,  opsesivnost i kompulzivnost, nesvjesnost, impulzivnost i apatiju (16).
Nešto rjeđe se pojavljuje zlouporaba tvari, agresivnost i nasilje, bipolarni poremećaj, psihoza ili
simptomi  slični  shizofreniji.  Za  razliku  od  kognitivnih  i  motoričkih  simptoma,  psihijatrijski
simptomi se ne moraju nužno pogoršavati,  nego se mogu razvijati ili smanjiti tijekom bolesti.
Depresija  je  obilježje  koje  se  najčešće  pojavljuje  no  nije  jasno  jesu  li  depresivni  simptomi
manifestacija procesa bolesti ili su patološke i neurološke promjene njen uzrok. Također dolazi i
do rizika za samoubojstvo, koji je najveći u vrijeme dijagnoze i koji nakon toga opada i nestaje
(12).
Razdražljivost je česta kod oboljelih,  može biti simptom depresije ili se reflektirati kao
gubitak  sposobnosti  reguliranja  iskustava  i  izražavanja  emocija.  Pojedinci  mogu razviti  neku
vrstu mentalne rigidnosti koja će uzrokovati  ustrajavanje na određenoj želji  ili  ideji te ljutnju
ukoliko se zahtjevi ne ispune (5).
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4.4. Faze Huntingtonove bolesti
Huntingtonova bolest može se podijeliti na ranu, srednju i kasnu fazu. U ranoj fazi mogu
se promatrati suptilne promjene u koordinaciji. Osim toga, pacijent može početi razvijati koreju i
depresiju te imati poteškoća u rješavanju problema i razdražljivom raspoloženju(12). Dok je u
ovoj fazi, pacijent može početi imati poteškoća u izvršavanju zadataka na poslu i kod kuće, no
uglavnom može obavljati dnevne zadatke (15). 
U  srednjoj  fazi  pacijenti  mogu  imati  izraženije  poteškoće  u  kretanju.  Promjene  u
razmišljanju i govoru se dalje pogoršavaju u ovoj fazi i uobičajene aktivnosti postaju sve teže. U
ovoj  fazi  se  javlja  i  gubljenje  težine  koje  se  ne  smije  zanemariti.  Kognitivne  promjene  te
promjene u ponašanju  i  apatija  mogu otežati  planiranje,  kupovinu i  pripremu hrane  te  samo
objedovanje postaje teže  sporije zbog otežanog gutanja(5). 
U kasnoj fazi, pacijent će biti potpuno ovisan o drugima za njegu. Gutanje postaje vrlo
teško i opasnost od gušenja postaje  glavna briga. Kao i kod svih pacijenata koji imaju poteškoća
s gutanjem, postoji rizik od aspiracije i upale pluća. U ovoj fazi koreja može postati sve teža, ali
se može i smanjiti. U ovoj fazi pacijenti ne mogu hodati niti govoriti, ali će i dalje moći razumjeti
govor  i zadržati svijest o prijateljima i obitelji.  Također, faze se mogu podijeliti na pretkliničku i
kliničku fazu, što je detaljno prikazano u tablici 2. 
Oboljeli  od  Huntingtonove  bolest  imaju  kraće  očekivano  trajanje  života,  često  zbog
komplikacija  povezanih  s  bolešću,  i  obično  umiru  od  upale  pluća,  srčanih  bolesti  ili
aspiracije(17).  Druge komplikacije  uključuju  gastrointestinalne  bolesti,  genitourinarne  bolesti,
kao što je zatajenje bubrega te samoubojstvo. Bolesnici mogu također doživjeti kronični stres koji
je povezan s hipertenzijom i povećanim rizikom od infarkta miokarda.
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Tablica 2 Faze Huntingtonove bolesti i simptoma (12)
PRETKLINIČKA FAZA
1. RIZIK  50%,  OBOLJELI
RODITELJ
Anksioza za budućnost, nesigurnost zbog dijagnoze, briga za
roditelja
2. NOSITELJ  GENA,
PREDMANIFESTNA
FAZA
Potvrda  dijagnoze,  nova pozicija  u  obitelji,  nesigurnost  za
doba  kada  će  se  bolest  manifestirati,  briga  za  roditelje  i
obitelj
3. FAZA TRANZICIJE Jaki  osjećaji  zbog  kognitivnih  promjena,  promjene  u
ponašanju i motornoj aktivnosti, nesigurnost
KLINIČKA FAZA
1. Klinička faza I Prezentacija trijade simptoma uključujući i koreju, psihološki
teret za obitelj, rijetko smrt (izuzev samoubojstvo)
2. Klinička faza II Povećanje  motornih  smetnji  i  početak  fizikalne
nesamostalnosti,  psihološki i  fizikalni  teret  za obitelj,  smrt
(zbog drugih uzroka, npr. samoubojstvo)
3. Klinička faza III Teške motorne smetnje i potpuna nesamostalnost oboljelog,
oboljeli je u potpunosti ovisan o skrbi, uglavnom psihološki
teret za obitelj, smrt
Izvor: Roos RA. Huntington’s disease: a clinical review. Orphanet J Rare Dis. 20. prosinac 2010.;5:40.
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5. DIJAGNOZA
Dijagnoza  HB  se  obično  postavlja  prepoznavanjem  nekih  ili  svih  simptoma  koji  su
prethodno opisani te kod osobe za koju se zna da je izložena riziku. Svako dijete osobe koja ima
HB ima  50% šanse  da  naslijedi  gen  koji  uzrokuje  bolest,  a  svaka  osoba  koja  ima  genetsku
abnormalnost na kraju će razviti  simptome ukoliko ne umre od drugih uzroka prije potpunog
razvoja bolesti. Dijagnoza se temelji na obiteljskoj povijesti, ali i skeniranju mozga i genetskom
testiranju.  Neurološke procjene  i  laboratorijski  testovi  također  se  provode s ciljem ispravnog
dijagnosticiranja. 
Godine 1993. identificiran je gen koji identificira Huntingtonovu bolest, čineći dijagnozu
lakšom i učinkovitijom (4). Genetsko testiranje se vrši na uzorku krvi kako bi se ispitala DNK
pojedinca za Huntingtin gen, a zatim izmjerio broj ponavljanja gena. Genetsko testiranje može se
provesti za pojedince koji su u opasnosti za razvoj Huntingtonove bolesti te se također može
provesti prenatalno testiranje.
Genetsko testiranje se može provesti kako bi se procijenio rizik od razvoja bolesti  ili
dijagnostički  kako  bi  se  potvrdila  dijagnoza.  Prije  testiranja,  osoba  koja  razmatra  genetsko
testiranje  treba  se  susresti  s  genetskim savjetnikom  tj.genetičarem,  kako  bi  razumjeli  rizike,
koristi  i  posljedice  testnih  rezultata.  Osim  toga,  te  bi  osobe  trebale  biti  upoznate  o  svojoj
sposobnosti  da  se  povuku iz  testiranja  u  bilo  kojem trenutku tijekom procesa,  a  informirani
pristanak je neophodan. Koraci u procesu dijagnosticiranja su:
 genetsko savjetovanje
  neurološki pregled 
 psihološki / psihijatrijski intervju 
 genetsko testiranje i kontinuirano savjetovanje
Nakon što je  genetski  test  završen,  postoje  tri  moguća ishoda:  negativni,  pozitivni  ili
neinformativni (11). Negativan rezultat testa znači da pacijent ne nosi genetsku mutaciju i neće
razviti bolest. Pozitivan rezultat znači da pacijent nosi alel Huntingtonove bolesti i na kraju će
razviti  bolest.  Neinformativni  rezultat  daje  rezultate  koji  su  nejasni  i  ne  može  se  potvrditi
odsutstvo/prisutstvo bolesti.
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Svrha  neurološkog  pregleda  je  tražiti  znakove  i  simptome  poremećaja.  Neurolog  će
intenzivno  pregledati  pojedinca  kako  bi  dobio  povijest  bolesti  i  isključio  druge  mogućnosti.
Tijekom neurološkog pregleda  procjenjuju  se pokreti  tijela  pacijenta,  tonus mišića  te  pokreti
očiju, sluh,  ravnoteža i mentalni status. Koreja predstavlja jedan od glavnih simptoma HB, no
važno je za spomenuti kako se ovaj simptom može povezati i s brojnim drugim poremećajima
(4). 
U  nekim  slučajevima,  liječnik  može  preporučiti  snimanje  mozga,  kao  što  je
kompjutorizirana  tomografija  (CT)  ili  magnetska  rezonancija  (MRI).  Skeniranje  slike  mozga
metodama PET i/ili  MRI mogu se koristiti  za traženje strukturnih promjena i atrofija dijelova
mozga (primjerice strijatuma). Kako bolest napreduje, ova skeniranja tipično otkrivaju atrofiju
striatuma  i  dijelova  korteksa,  te  povećanje  šupljina  ispunjenih  tekućinom  u  mozgu,  koje  se
nazivaju ventrikuli.  Ove promjene ne ukazuju nužno na HB, jer se mogu pojaviti  kod drugih
poremećaja. Isto tako, osoba može imati rane simptome ali još uvijek ima normalne nalaze na
strukturnom CT ili MRI skeniranju. 
Psihološki/psihijatrijski  intervju  uključuje  procjenu  pacijentovog  mentalnog  i
emocionalnog stanja od strane stručnjaka za mentalno zdravlje.  
Dijagnosticiranje juvenilne Huntingtonove bolesti može biti izazov jer je ovaj poremećaj
rijedak. Nadalje, literatura navodi da se molekularno dijagnosticiranje ne radi kod djece (2,7).
Dobivanje obiteljske povijesti vrlo je važan dio dijagnostičke obrade, ali može biti izazov ako je
dijete ili jedan od njegovih roditelja usvojen jer obiteljska povijest može biti nepoznata. U nekim
slučajevima, roditelji možda nisu svjesni da je Huntingtonova bolest u njihovoj obitelji. Kao i
kod odraslog bolesnika s Huntingtonovom bolešću, konačna dijagnoza se postavlja genetskim
testiranjem.  Prije  dijagnoze,  nije  neuobičajeno  otkriti  da  je  maloljetniku  dijagnosticiran
poremećaj deficita pažnje ili da se smatra kako osoba ima "problem s ponašanjem".
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5.1. Jedinstvena skala za ocjenjivanje Huntingtonove bolesti (Unified Huntington’s Disease 
Rating Scale - UHDRS)
Procjenjivanje koreje, prije i nakon liječenja, često se provodi sa jedinstvenom skalom za
procjenjivanje HB (engl. Unified Huntington’s Disease Rating Scale - UHDRS) (14). UHDRS je
alat koji osigurava uniformnu procjenu kliničkih značajki i tijeka bolesti, a često se koristi kao
ocjena glavnog ishoda liječenja u kliničkim ispitivanjima. 
UHDRS uključuje podskalu za procjenu motoričkih poremećaja gdje se koreja procjenjuje




4. Gornji desni ekstremitet
5. Gornji lijevi ekstremitet
6. Donji desni ekstremitet
7. Donji lijevi ekstremitet
Za svaki dio tijela prethodno naveden, pridružuju se bodovi ozbiljnosti koreje kao 0 – nema, 1
–  neznatna/povremena,  2  -   blaga/česta  ili  umjerena/povremena,  3  –  umjerena/česta  i  4  –
značajna/produljena.  Ukupni  rezultat  koreje  je  zbroj  bodova za svaku regiju  tijela  i  može se
kretati od 0 do 28 (5). 
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6.  LIJEČENJE
Liječenje HB je isključivo simptomatsko jer do sada nije pronađen  specifičan lijek. Ne
postoji tretman koji može usporiti, zaustaviti ili preokrenuti tijek bolesti,te su zbog toga  ciljevi
liječenja smanjiti simptome i poboljšati kvalitetu života (18). Stoga, terapijski pristup, koji je do
sada simptomatičan,  mora biti  posebno prilagođen za pojedinog pacijenta.  Terapije  mogu biti
farmakološke i  ne-farmakološke  koje uključuju koordinacijsku i  potpornu aktivnost  od strane
neurologa, genetsko savjetovanje koje je potrebno za pacijenta i obitelj o genetskim rizicima i
reproduktivnim mogućnostima.
HB  je  progresivna  bolest.  Simptomi  se  vremenom  razvijaju  i  lijekovi  koji  su  bili
učinkoviti  u  ranim  fazama,  mogu  biti  nepotrebni  ili  problematični  kasnije  i  obrnuto.  Popis
lijekova i obrazloženje za svaki lijek treba ponovno procijenjivati u redovitim intervalima. Vrlo je
važno biti svjestan da su oboljeli od HB posebice osjetljivi na nuspojave lijekova, budući da se
radi o bolesti koja zahvaća mozak.
Budući  da  nema  lijeka  za  Huntingtonovu  bolest,  liječenje  ima  za  cilj  kontrolirati
simptome i minimizirati komplikacije. Lijekovi za emocionalne simptome i probleme s kretanjem
se  najčešće  propisuju.  U  ranim  stadijima  bolesti,  liječenje  može  biti  korisno  za  depresiju  i
probleme u ponašanju.  U srednjoj fazi lijekovi za koreju mogu biti korisni, kao i profesionalna,
fizikalna  i  govorna terapija.  U kasnoj  fazi,  glavni  cilj  upravljanja  je  smanjiti  bol  i  patnju  te
osigurati  njegu koja može smanjiti medicinske komplikacije (8). Tada koreja može biti manje
izražajna,  no  demencija  postaje  sve  ozbiljnija.  Psihijatrijski  lijekovi  se  smatraju  korisnima  u
kasnijoj fazi za upravljanje depresijom, anksioznosti i apatijom. 
Prilikom zbrinjavanja bolesnika s Huntingtonovom bolešću potrebno je pratiti nuspojave
lijekova kao što su umor, nemir i povećana uzbuđenost. Istraživanja su pokazala da pojedinci koji
vježbaju i koji su fizički sposobni imaju manje simptome od onih koji se manje kreću, pa je
potrebno educirati pacijenta o važnosti redovite tjelovježbe. S obzirom na činjenicu da su gušenje
i aspiracija potencijalne kobne komplikacije, potrebno je poduzeti posebnu brigu za sprečavanje
istih kod bolesnika s Huntingtonovom bolesti.
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Koreja  se  liječi  sa  blokatorima  dopamina  i  glutamata,  benzodiazepinima  i  anti
epilepticima (4). Lijekovi koji  blokiraju ili  smanjuju razinu dopamina u mozgu (neuroleptički
lijekovi i tetrabenazin) obično se koriste za liječenje koreje. Tetrabenazin je bio prvi lijek odobren
od strane Američke agencije za hranu i lijekove (FDA) za liječenje Huntingtonove bolesti (2) te
je  u  2008.  godini  ovaj  lijek  odobren  je  za  liječenje  koreje  (19).   Pokazalo  se  da  pomaže  u
smanjivanju neželjenih pokreta i općenito se smatra jednim od najčešćih i učinkovitih  načina
liječenja HD-a. Osobe koje ne podnose tetrabenazin ili imaju druge kontraindikacije za njegovu
primjenu mogu imati koristi od uporabe neuroleptika za smanjenje koreje. Tipični neuroleptici
kao što su haloperidol ili flupenazin su vrlo djelotvorni (5). Nije uvijek potrebno liječiti blagu ili
umjerenu koreju ukoliko ne smeta i neosposobljava pacijenta.
Nema lijekova za poboljšanje koordinacije u HD-u, ali je neophodan nastavak tjelesne
aktivnosti koja pomaže osobi da održi funkciju u ranim ili srednjim stadijima bolesti, te da fizička
aktivnost ili radni terapeut može pomoći osobi ili obitelji da dođe do odgovarajuće opreme ili
razvije strategije za optimizaciju sigurnosti i kvalitete života tijekom cijele bolesti. Važno je znati
da oboljelima možda ne smetaju njihovi pokreti kao što im smetaju ljudi koji ih gledaju. 
Ne postoje lijekovi za koje se zna da poboljšavaju kognitivnu funkciju u HD-u (16). Stoga
su farmakološke intervencije usmjerene prema suočavanju s poremećajima ponašanja (8). 
Psihijatrijski simptomi se mogu liječiti i njima se može upravljati koristeći širok raspon lijekova i
nefarmakoloških strategija.
Najčešće nuspojave farmakološke terapije su (5):
 Depresija





 Dobivanje na tjelesnoj težini
Tetrabenazin ima upozorenje o primjeni kod osoba s depresijom, jer neka istraživanja pokazuju
da  pogoršava  depresiju  i  suicidalne  misli.  Sklonost  dobivanju  na  težini  kao  nuspojava
5 Stalni obrazac nervoznih pokreta; https://sh.wikipedia.org/wiki/Akatizija 
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neuroleptika zapravo može biti korisna u pacijenta koji ima tešku koreju popraćenu ozbiljnim
gubitkom težine(16).
Nefarmakološki pristup liječenju HB uključuje (2):  
 Poremećaj hoda i  koreja:  fizioterapija  za optimizaciju  i jačanje hoda i ravnoteže te za
procjenu pomagala za hodanje; procjena radne terapije za izmjenu kućnog okruženja
 Kognitivni  simptomi:  svakodnevna  struktura  za  prevladavanje  apatije  i  poteškoća  pri
pokretanju aktivnosti (radna terapija može savjetovati o tome); održavanje rutine kako bi
se smanjila potreba za fleksibilnošću
 Socijalna  podrška:  njegovatelji  pomažu  kod  kuće;  kućna  njega  ili  starački  domovi;
održavanje društvene interakcije
 Komunikacija:  govorna  i  jezična  terapija  za  optimizaciju  govora,  a  kasnije  i  bolesti,
procjena komunikacijskih pomagala
 Nutricionizam: terapija govora i jezika za savjetovanje o najsigurnijoj konzistenciji hrane
za različite faze bolesti, a u kasnijoj bolesti savjetovanje o potrebi razmatranja enteralne
prehrane;  dijetetičar  kako bi  optimizirao  unos hrane,  osobito  adekvatan  unos kalorija;
optimizacija sigurnosti gutanja 
 Psihološka  terapija:  razvijanje  strategije  za  rješavanje  kognitivnih  i/ili  emocionalnih
izazova uz pomoć savjetovanja ili kognitivno bihevioralne terapije 
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7. ZDRAVSTVENA NJEGA 
Rješavanje rizika povezanih s Huntingtonovom bolesti zahtijeva multidisciplinarni pristup
u zdravstvenoj njezi. HB prvenstveno utječe na mozak, stoga je neurolog glavni stup zdravstvene
njege. Također, njega treba uključivati govornu i fizičku terapiju, dijetetičare, pružatelje primarne
zdravstvene zaštite i psihijatre.  Budući da mnogi oboljeli  od HB pokazuju umjerene do teške
neurobehavioralne simptome, neurolog može raditi u koordinaciji s psihijatrom ili psihologom.
Pružatelji skrbi i drugi članovi obitelji također mogu imati koristi od obiteljskog savjetovanja.
Neuropsiholog može dati povremene procjene promjene mentalne funkcije te pomoći oboljelom
pojedincu da iskoristi svoje trenutne sposobnosti te pomoći njihovim obiteljima da se prilagode.
Tim zdravstvene njege i  pripadajuće uloge u zdravstvenoj skrbi su opisani u tablici  3
(5,14).
Tablica 3 Multidisciplinarni tim zdravstvene njege za oboljele od Huntingtonove bolesti
PRUŽATELJ
ZDRAVSTVENE NJEGE
ULOGA U ZDRAVSTVENOJ NJEZI
NEUROLOG Dijagnoza i upravljanje bolesti
FIZIJATAR Dijagnoza i upravljanje bolesti
SPECIJALIST GENETIKE Genetsko savjetovanje i testiranje
PSIHOLOG/PSIHIJATAR Psihološka procjena, savjetovanje i podrška oboljelom i 
obitelji
SPECIJALISTI ZA RADNU 
TERAPIJU
Osiguravanje sigurnosti okruženja i doma za pacijenta
GOVORNI PATOLOG Procjena govora i komunikacije te disfagije
FIZIOTERAPEUT Procjena hodanja i pomagala te program vježbanja
DIJETETIČAR Procjena prehrane i savjetovanje
MEDICINSKA 
SESTRA/TEHNIČAR
Upravljanje i podrška ozdravljenju, podrška obitelji
PRUŽATELJ PRIMARNE 
ZDRAVSTVENE SKRBI
Podrška ostalim aspektima zdravlja oboljelog, preventivna 
medicina te upravljanje medicinskim komplikacijama u 
kasnom stadiju




Njega pacijenata u kasnim stadijima oboljenja
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Izvor:  A  Physician’s  Guide  to  the  Management  of  Huntington’s  Disease  (3rd  edition)  |
Huntington’s Disease Society of America [Internet] i Bates GP, Dorsey R, Gusella JF, Hayden MR, Kay C,
Leavitt BR, i ostali. Huntington disease. Nat Rev Dis Primer. 23 2015.;1:15005.
Budući da se radi o neurološkoj bolesti, neurolog je važan dio tima zdravstvene njege koji
je aktivno pristan u svim fazama bolesti (rana, srednja i kasna). Ovisno o potrebama oboljelog,
navedeni pružatelji zdravstvene njege neće biti prisutni u svim fazama bolesti. Kroz faze bolesti
mijenja se i potreba za zdravstvenom njegom što znači da se uloge pružatelja zdravstvene skrbi
mijenjaju.   Primjerice,  malo je vjerojatno da će specijalist za genetiku biti potreban u kasnim
fazama bolesti budući da se potvrda dijagnoze dobiva s genetskim testiranjem.
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7.1. Uloga medicinske sestre
Pacijenti s Huntingtonovom bolešću imaju jedinstvene potrebe za njegom, ističući važnost
medicinskih  sestara  sa  specijaliziranim  znanjem  o  bolesti.  Stručne  medicinske  sestre  imaju
specifična znanja o bolestima, uslugama i osobama, što im omogućuje da pruže prikladniju i
učinkovitiju  skrb o pacijentima.  Istraživanja  su pokazala  da specijalizirane  medicinske  sestre
Huntingtonove bolesti smanjuju broj bolničkih hospitalizacija za više od 50%, smanjuju duljinu
boravka u bolnici za gotovo polovicu i poboljšavaju kvalitetu skrbi u bolničkim i ambulantnim
uvjetima. Osim što će ti pacijenti duže biti zdraviji, specijalizirane medicinske sestre će također
moći  učinkovitije  zastupati  svoje  pacijente.  Ove  sestre  obično  provode  mnogo  vremena  s
pacijentima  i  njihovim  obiteljima,  gradeći  snažan  odnos  i  poboljšavajući  kontinuitet.
Specijalizirane medicinske sestre su odgovorne za izradu detaljnog plana skrbi i mogu pružiti
korisnu edukaciju za pacijente, obitelji i druge pružatelje zdravstvenih usluga. 
Kod  pružanja  njege  odraslim  pacijentima  u  zdravstvenoj  ustanovi,  potrebno  je  pitati
članove obitelji i/ili njegovatelje o rutini pacijenta. Bolesnici s Huntingtonovom bolešću teško se
prilagođavaju promjenama pa se razvijanje plana skrbi na temelju pacijentove rutine pomaže u
ublažavanju komplikacija povezanih s promjenama. Također može biti korisno zamoliti članove
obitelji i/ili njegovatelje da donesu predmete od kuće kako bi se pacijent osjećao ugodnije. Zbog
činjenice da sigurnost može biti problem, potrebno je promijeniti okruženje kako bi pacijent bio
siguran. Kao i kod svih soba za pacijente, treba održavati okoliš bez gužvi, krevet treba biti u
niskom položaju s zaključanim kočnicama i treba koristiti  odgovarajuće osvjetljenje.  Hodanje
može predstavljati sigurnosni rizik za pacijenta i osobu koja hoda s pacijentom. Budući da se
može  pojaviti  impulzivnost  i  loša  prosudba s  ovim poremećajem,  pacijenta  treba  smjestiti  u
blizini medicinske sestre tako da se mogu provoditi česte provjere. 
Uloga medicinske sestre kod djece oboljele od Huntingtonove bolesti se može razlikovati
ovisno o djetetovom odgovoru na dijagnozu, bolest i simptome. Obično se potiče obitelj i školu
djeteta  da  mu  omogući  što  veću  neovisnost.  Također  je  važno  poticati  prijateljstva  i  nova
iskustva, a dijete uključiti i educirati o planu skrbi koja mu je namijenjena. Obitelj može imati i
emocionalne i  financijske probleme nakon dijagnoze Huntingtonove bolesti  za djecu odnosno
maloljetnike. Može doći do točke kada jedan roditelj treba ostati kod kuće s djetetom kako bi
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pružio skrb,  što  dovodi  do gubitka  posla  i  financijske  nestabilnosti.  Osim toga,  bitno  je  biti
svjestan stresa koji osjećaju i druga djeca u kući. Ta se djeca mogu bojati da će dobiti bolest ili
ogorčenost  zbog  pažnje  koju  oboljelo  dijete  dobiva.  Biti  obrazovan  o  dostupnim  uslugama
podrške izuzetno je korisno za ove obitelji. 
Medicinske sestre koje skrbe za bolesnike s Huntingtonovom bolešću trebaju imati široku
bazu znanja. Na primjer, djeca roditelja s Huntingtonovom bolešću mogu doživjeti stres koji je
posljedica bilo nesigurnosti o tome hoće li se razviti bolest ili sigurnosti da će se bolest zaista
razviti.  Također  je  važno  razumjeti  strahove  koje  pojedinac  može  imati  u  vezi  s  genetskim
testiranjem. Neki pacijenti brinu da genetsko testiranje može rezultirati diskriminacijom na radu i
društvu.  Temeljito  razumijevanje  etičkih  pitanja  koja  se  tiču  genetičkog  testiranja  pomaže  u
pružanju najbolje skrbi i podrške za pacijenta.
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7.1.1.Koreja i poremećaji pokreta
Koreja  se  povećava  sa  stresom i  tjeskobom.  Strategije  za  smanjenje  koreje  uključuju
smanjenje stresa i upravljanje poremećajima raspoloženja. Simptomi koji ukazuju na potrebu za
mogućim farmakološkim upravljanjem uključuju bolove u mišićima, česte ispadanje predmeta,
ponavljajuće ozljede, padove povezane s korejom, slabo spavanje i gubitak težine.
Cilj svakog tretmana za smanjenje koreje treba biti diskutiran s pacijentom i njegovom
obitelji. Sveukupno gledajući, cilj nije u potpunosti eliminirati koreju već ju smanjiti do točke
koja je prihvatljiva za pacijenta. Budući da se bolest mijenja tijekom vremena, pa tako i simptom
koreje, doza i uporaba lijekova moraju biti ponovno procijenjeni svakih nekoliko mjeseci.
Kako se poteškoće u hodu povećavaju, potrebno je poticati korištenje odgovarajuće obuće
i prilagodljivih pomagala i opreme. Gibljiva hodalica može biti učinkovita za stabilizaciju hoda,
no  korištenje  mogu  spriječiti  kognitivne  poteškoće  ili  prevelik  gubitak  spretnosti  u  rukama.
Ukoliko je to slučaj, invalidska kolica pružaju najveću sigurnost za pacijenta.
Budući da nevoljni pokreti dovode do iscrpljivanja pacijenata te trošenja kalorija pravilna




Kao četiri temeljna faktora koji utječu na komunikaciju, navode se artikulacija – jasan
govor, inicijacija – početak razgovora, razumijevanje i organiziranje (kognitivno procesuiranje)
(5).  Tijekom  progresije  bolesti,  komunikacijske  i  govorne  poteškoće  utjecati  će  na  funckije
oboljelih  u  mnogim  područjima.  Kako  bolest  napreduje,  osoba  može  imati  problema  s
inicijacijom,  razumijevanjem  i  artikulacijom.  Fiziološka  i  psihološka  pitanja  otežat  će
sudjelovanje u važnim raspravama i odlukama.  Potrebno je potaknuti  oboljele na održavanje
dobre komunikacijske prakse već u ranim fazama bolesti. Govorna terapija može biti koristan alat
za  oboljele  koji  imaju  problema  s  artikulacijom  i  može  poboljšati  sposobnost  pojedinca  da
komunicira i ostane aktivan u životu obitelji i zajednice.
Slijedeće strategije mogu pomoći u upravljanju i održavanju komunikacije na kvalitetnoj razini
zdravstvene skrbi (16):
• Nakon postavljanja pitanja, potebno je pružiti osobi dovoljno vremena za odgovor i
vlastito izražavanje
• Nije potrebno govoriti polako ili previše naglašavati riječi
• Savjetovati članove obitelji i njegovatelje da vježbaju strpljenje kada traže odgovor od
oboljelih
• Ponuditi znakove i upute za pomoć osobi s HB kako bi počela govoriti ili odgovarati
na  pitanje  te  pratiti  reakciju  oboljelog  na  pomoć.  Ukoliko  se  primijeti  napetost
potrebno je dati više vremena za odgovore.
• Postavljati pitanja koja traže kratki odgovor, poput »da« ili »ne« te pojednostavljenje
razgovora
• Kada se nude upute,  potrebno je rasčlaniti  na manje korake i jednostavniji  pristup
koristeći kratke riječi i rečenice
• Kada  oboljeli  izgube  sposobnost  verbalne  komunikacije  nastaviti  razgovarati  te
spriječiti osjećaj izolacije i nervoze
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7.1.3. Memorija
Postoje  brojne  metode  za  rad  s  promjenama  u  učenju  i  memoriji  povezanim  s  HB.
Poteškoće  u  učenju  se  mogu poboljšati  sa  rasčlanjivanjem složenih  zadataka  na  jednostavne
korake. Kontrolne liste ili pisani podsjetnici mogu biti korisni za učenje i pamćenje kao i vizualni
podsjetnici. Današnja tehnologija može pomoći u vizualnim podsjetnicima. Također, potrebno je
savjetovati  obitelj  i  skrbnike  da  pišu  tekstualne  poruke  ili  postavljaju  alarme.  Ponavljanje
informacija može pomoći u vježbanju memorije.
Vrlo je korisno zadržati rutinu odnosno svaki dan ponavljati jednake radnje. Rutina daje
priliku za vježbanje niza ponašanja ili aktivnosti koje se događaju svaki dan poput primjerice
ustajanja u isto  vrijeme, doručka te higijenskih navika. Što je taj niz aktivnosti svakodnevno isti,
oboljeli će ga jednostavnije naučiti i primjenjivati u budućnosti. Korisno je osloniti se na rutine
koje oboljeli može napraviti samostalno.
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7.1.4.  Psihijatrijski problemi
Neke  osobe  s  HB  imaju  ozbiljne  probleme  u  ponašanju,  dok  druge  nemaju  takve
simptome. Depresija i anksioznost su česte, dok manji broj oboljelih ima psihozu, halucinacije ili
te pokazuje poricanje simptoma. Razdražljivost i agresivnost su uobičajene i mogu se usredotočiti
na određenu osobu (primjerice na medicinsku sestru ili pacijente koji su u istoj bolničkoj sobi) ili
na  aktivnost  (želja  za  cigaretama,  ili  s  druge  strane  odbijanje  lijekova).  Priroda  i  ozbiljnost
problema ponašanja variraju od osobe do osobe i također za vrijeme trajanja bolesti, ponekad se
smanjuje  kako  napreduje  demencija,  ali  ponekad  se  pogoršava  kako  osoba  gubi  sposobnost
verbalnog komuniciranja.
Kao  pomoć  oboljelima  u  smanjenju  i  prevenciji  razdražljivosti  korisne  je  predvidjeti
dnevni  raspored kako bi  se  kod pacijenta  smanjila  zbunjenost  i  strah kroz dan.  U trenucima
razdražljivosti,  važno je da pružatelj  zdravstvene skrbi te naposljetku skrbnik,  ostanu mirni  i
staloženi kako ne bi reagirali emocionalno i impulzivno. 
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7.1.5. Medicinska sestra kao pacijentov odvjetnik
Suvremeno  sestrinstvo  učinilo  je  odmak  od  tzv.  »vojničkog  modela«  i  približilo  se
»odvjetničkom  modelu  sestrinstva«  koji  identificira  sestru  kao  pacijentovog  zastupnika  -
odvjetnika,  što  je  za  pacijente  s  dijagnozom  Huntingtonove  bolesti  od  iznimne  važnosti.  U
odvjetničkom  modelu  medicinska  sestra  predstavlja  kompetentnog  i  uvažavanog  člana
zdravstvenog tima, aktivnog sudionika procesa odlučivanja, sposobnog za samostalno donošenje
odluka  i  proaktivan  pristup  zadovoljavanju  pacijentovih  potreba  tijekom procesa  zdravstvene
skrbi. Ovaj model u sebi sadrži tri pristupa: 
 pravno-zaštitni model (sestra štiti pacijentova prava); 
 vrijednosno-zaštitni (sestra djeluje s pozicije moralnih standarda svoje profesije); 
 respektivni  model  (sestra  štiti  pacijentovu  osobnost,  dostojanstvo,  njegove  društveno-
kulturološko-religijske vrijednosti, privatnost i sl.) (20,21). 
U istraživanju provedenom još  2006. godine u kojem se istražilo provodi li se odvjetnički
model  sestrinstva  u  zdravstvenim  ustanovama  u  Rijeci,  anketirani  su  pacijenti  Klinike  za
ortopediju  Lovran.  Istraživanje  je  pokazalo  da  se  pacijenti  najradije  povjeravaju  medicinskoj
sestri (50%), te da ukoliko svoj problem povjere medicinskoj sestri/tehničaru očekuju da ga ona
prenese liječniku (66,7%), dakle da ih zastupa pred liječnikom kao njihov odvjetnik (22) .  
Jedno od objašnjenja zašto se pacijenti radije obraćaju sestri, zašto u njoj traže utjehu i
nadu je u procesu donošenja moralnih odluka.  Medicinske sestre su, naime, većinom žene, a
žene  koriste  narativnu  formu  promišljanja  i  zaključivanja,  pri  čemu  pokušavaju  shvatiti
kompleksnost međuljudskih odnosa svih uključenih strana, što je važno u slučaju ove dijagnoze,
gdje  je  često  čitava  obitelj  u  ulozi  pacijenta.  »Ženska  etika«  može  se  shvatiti  kao  etika
međuodnosa, pri čemu se medicinske sestre često pozivaju na savjest i empatično uživljavaju u
uloge  (23,24). Osobno angažiranije,  emotivno obojano moralno promišljanje  žena dovodi do
kompleksnijeg  pristupa  donošenju  odluka,  što  značajno  doprinosi  kvaliteti  plana  zdravstvene
njege.
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7.2. Plan zdravstvene njege
Kako bolest  napreduje i  pacijent  postaje  simptomatičniji,  povećava se razina rizika za
komplikacije.   Podaci  su  pokazali  da  pacijenti  s  Huntingtonovom  bolešću  imaju  veće  stope
samoubojstava od opće populacije (25). To može biti posljedica progresivne naravi bolesti, kao i
stresa koji je povezan s tim. Budući da je depresija komorbiditet kao i promjene u ponašanju,
samoubojstvo je alarmantno često no to ne znači da se ne može prevenirati (5). Potrebno je paziti
i biti svjestan da je samoubojstvo najčešće u ranijim stadijima poremećaja kada je pacijent i dalje
kognitivno sposoban izvršiti samoubojstvo. Drugi čimbenik koji povećava rizik za ove pacijente
je  da  imaju  smanjenu  sposobnost  prilagodbe  promjenama.  Prilikom zbrinjavanja  bolesnika  s
Huntingtonovom bolešću treba biti u mogućnosti odrediti prioritete rizika kako bi se započele
odgovarajuće intervencije. Upravljanje zdravstvenom njegom koja će biti individualna za svakog
pojedinca je od ključne važnost kao i osiguranje da se pacijentovo mišljenje uvažava prilikom
izrade plana njege.
Razumijevanje svih aspekata HB može pomoći medicinskoj sestri da napiše odgovarajući
plan skrbi, te da se obrati ili barem promatra bilo kakve neobične potrebe ili rizike za pacijenta. U
tablici  su prikazani neki od planova za njegu koji mogu biti  relevantni te ukazati  na to kako
medicinska sestra može uključiti druge članove tima za njegu kako bi optimizirali kvalitetu života
osobe oboljele od HB. Međutim, važno je istaknuti kako je svaka osoba individualna pa samim
time su i simptomi i kombinacija istih različiti za pojedine osobe.
Što  se  tiče  bolova,  oboljeli  možda  neće  moći  komunicirati  da  imaju  bolove  stoga
medicinsko osoblje mora biti pozorno na neverbalne znakove i promjene koje bi uzrokuje bol
(modrice, slomljene kosti,..) čak i ako se osoba ne žali  na bol. Liječnici i zdravstveni djelatnici
trebaju biti pozorni na stanja za koje se zna uzrokuju bol tako da mogu ponuditi odgovarajuće
terapije za liječenje boli (5).
 Pacijenti podliježu modricama i ogrebotinama zbog koreje i nevoljnih pokreta. Potrebno
je održavati higijenu ruku te skratiti nokte, zaštititi kutove i rubove u prostorijama u kojima se
oboljeli kreću te liječiti postojeće ozljede.
Većina oboljelih zadržava dobar apetit  stoga je potrebno poticati skrbnike na pripremu
hrane, pomoć pri objedu te planiranje čestih obroka. Manji ali češći obroci mogu smanjiti stres i
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poboljšati  prehranu te  je  važno paziti  na teksturu  hrane.  Kako bolest  napreduje,  potrebna je
pomoć u hranjenju i potrebno je procijeniti gutanje odnosno poteškoće s hranjenjem ili gutanje.
Tablica 4 Primjeri intervencija u zdravstvenoj njezi (26)
Plan zdravstvene njege Posebnost kod oboljelih
Netolerancija na aktivnost Određivanje  u  kasnim  fazama;  nemogućnost
pokretanja aktivnosti zbog apatije (povezano s
demencijom);  potrebno  je  uključiti  fizikalnu
terapiju.
Promjene u prehrani: nedovoljan unos Oboljeli  trebaju  povećani  unos  kalorija,  što
može  biti  teško  postići  zbog  disfagije  ili
problema  u  ponašanju;  obuhvatiti  specijalista
dijetetičara te specijalista za govor
Rizik od infekcije Aspiracijska upala pluća i infekcije mokraćnog
mjehura  česte  su  kako  disfagija  napreduje  i
osoba  postaje  nepokretna;  ozljede  kože  ili
zglobova imaju rizik za inficiranje
Rizik za samoozljeđivanje Potrebno je ukloniti sve lijekove i oštre objekte
iz sobe; uključiti psihijatra
Poremećaji spavanja Poremećaji  spavanja  su  česti  i  ponekad  se
mogu riješiti  držeći osobu aktivnijom tijekom
dana,  a  ponekad  i  prilagodba  lijekova,
smanjenje  lijekova  ili  dodavanje  lijekova;
uključiti aktivnosti stručnjaka i/ili liječnika.
Izvor: Caregiver  Guide  for  Mid  to  Late  Stage  Huntington’s  Disease:For  Long-Term  Care





Huntingtonova  bolest  (HB)  spada  u  diferencijalnu  dijagnozu  koreje,  demencije  i
psihijatrijskih  poremećaja.  Izgled  i  slijed  motoričkih,  kognitivnih  i  psihijatrijskih  poremećaja
mogu biti promjenjivi tijekom različitih faza bolesti. To je složena bolest, a  oboljeli imaju tešku
kombinaciju  tjelesnog invaliditeta  i  problema s  mentalnim zdravljem.  Obiteljska  anamneza u
skladu je s autosomalno dominantnim nasljeđivanjem. 
Njega bolesnika pogođenih HB ima mnogo izazova. Progresivna priroda bolesti znači da
se potrebe osobe moraju stalno preispitivati i ocjenjivati. Za razliku od mnogih bolesti, liječenje
simptoma često je pitanje pokušaja i pogrešaka, međutim, dobra kontrola simptoma je moguća a
uloga medicinske sestre je ocijeniti učinkovitost svakog liječenja. 
Cilj  skrbi  za  osobu  s  HB  je  promicanje  neovisnosti,  slobode  izbora  i  sposobnosti
funkcioniranja  unutar  granica  sigurnosti  za  osobu,  obitelj  i  zdravstveni  tim.  Važno je  da  svi
članovi zdravstvenog tima imaju stav da je HB bolest koja se može liječiti i da komuniciraju
jedni s drugima ako postoji problem. Često, najbolja rješenja za određeni problem uključuju i
lijekove i prilagodbu okoline, revidirani plan njege, pomagala ili druga nefarmakološka liječenja.
Pružatelji  usluga  skrbi  na  licu  mjesta  također  trebaju  pružiti  liječniku  i  drugim pružateljima
udaljene  skrbi  informacije  o  odgovoru na  promjenu u liječenju.  HB je  stanje  kojim najbolje
upravlja tim pružatelja skrbi koji zajedno rade na poboljšanju kvalitete  života osobe s HB.
Suosjećajna skrb u kasnim stadijima ove bolesti ne utječe samo na pacijenta, već izravno i
na obitelj oboljelog. Dobro iskustvo će znatno doprinijeti smanjenju straha od bolesti u drugih
članova obitelji, i obratno, loše iskustvo će se pamtiti generacijama.
Medicinske sestre igraju ključnu ulogu u skrbi o osobama s HB, jer  su one oči  i  uši
medicinskog  tima.  Medicinska  sestra  koja  dobro  poznaje  HB  može  osigurati  da  je  plan
zdravstvene  njege  napisan  na  način  da  osigura  sigurnost  i  dostojanstvo  oboljelih,  da  se
identificiraju medicinski važne promjene, prenose informacije liječniku i pruži podrška osobi i
obitelji tijekom cijelog života.
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